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RESUMEN 
La información estadística en América Latina sobre las malformaciones 
occipitocervicales y defectos del cierre del tubo neural es más bien escasa, teniendo 
una elevada incidencia en las series reportadas en Venezuela, sin una revisión amplia 
del contexto histórico del estudio de estas patologías que arroje luz sobre este 
panorama nacional y su alcance en el tiempo. El objetivo de la revisión es establecer 
la línea temporal del estudio y análisis de estas enfermedades con la finalidad de 
resaltar la evolución de su diagnóstico y manejo, así como su relevancia dentro de la 
neuropatología, en la población venezolana. Se realizó una revisión de la literatura 
bajo motores de búsqueda en la web, para casos y monografías reportadas en 
Venezuela, sobre neuroembriología, defectos de cierre del tubo neural y 
malformaciones occipitocervicales, que permitieron establecer una línea histórica 
de trabajos y estudios sobre el tema en Venezuela, poniendo en manifiesto una 
importante cantidad de publicaciones previo a la década de los 90 en nuestro país, 
con un importante descenso del auge actual, sin haber llegado a dilucidar todos los 
aspectos necesarios para lograr un control adecuado de prevención, manejo y 
resolución de dichas enfermedades, lo cual debe ser meta para los médicos que 
deben enfrentarse a estas situaciones. 
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HISTORY OF THE STUDY OF CERVICOOCCIPITAL 
MALFORMATIONS AND CLOSURE DEFECTS OF THE 
NEURAL TUBE IN VENEZUELA 
 
ABSTRACT 
Statistic information in Latin America about occipitocervical malformations and 
closure defects of the neural tube is somewhat scarce, presenting a high incidence 
in series reported in Venezuela, but without a wide review in the historical context of 
the study and analysis of these pathologies that can shed light over this national 
panorama and it’s reach on our time. This review’s objective is to establish the 
timeline of the study and analysis of these entities in order to highlight the evolution 
of their diagnosis and handling, as well as their relevance within neuropathology, in 
the Venezuelan population. A systematic review of literature under several web 
search engines for cases and monographies in Venezuela, about neuroembriology, 
neural tube closure defects and occipitocervical malformations was performed, 
which allowed to establish a historical line of studies and papers on the subject, in 
Venezuela, putting into manifiest an important quantity of publications before the 
90’s decade in our country, with an important descent of the current interest, 
without managing to acheive a complete understanding of all the necessary aspects 
in order to manage an adequate control of prevention, management and resolution of 
said diseases, which should be the goal for all medical doctors that have to face 
these situations. 
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INTRODUCCIÓN 
Las estadísticas generales a nivel mundial 
señalan que un 5% de todos los nacidos vivos tienen 
algún tipo de anomalía o malformación congénita, de 
las cuales, las patologías asociadas a defectos de 
cierre del tubo neural y trastornos cefaloespinales 
como las malformaciones asociadas a trastornos 
cervicooccipitales, son las más frecuentes, 
constituyendo una importante causa de 
morbimortalidad infantil a nivel mundial, con 
aproximadamente 500.000 nuevos casos anuales 
según las series internacionales. (1,2) 
La información sobre los defectos del cierre 
del tubo neural el América Latina es más bien escasa, 
y Venezuela, no escapa de ésta realidad, donde en la 
actualidad, se encuentran escasas series 
reportadas, a pesar de la alta incidencia establecida 
por la Asociación Venezolana de Espina Bífida (1,8 
nuevos casos por cada 1000 nacidos vivos en general 
para 2007), la cual es aún mayor en Lara 
(alcanzando 3 nuevos casos por cada 1000 nacidos 
vivos), lo que invita a abarcar con enteresa esta área 
de la neuropatología dado su importancia y alcance 
en la población venezolana. (2) 
 
METODOLOGIA 
Siguiendo la línea previamente expuesta, se 
realiza una revisión de la literatura bajo motores de 
búsqueda en la web, para casos y monografías 
reportadas en Venezuela, sobre neuroembriología, 
defectos de cierre del tubo neural y malformaciones 
occipitocervicales, dentro de SCIELO, la Sociedad 
Venezolana para la Historia de la Medicina, PUBMED y 
motor general de GOOGLE, con la finalidad de 
establecer un recuento histórico del estudio de las 
malformaciones occipitocervicales y defectos del 
cierre del tubo neural en nuestro país. Se manejan 
publicaciones en formato PDF donde se describen 
hitos históricos, resúmenes de casos y técnicas 
quirúrgicas, asociadas a los criterios ya 
mencionados, y se presenta el resultado a 
continuación. 
 
RECUENTO HISTÓRICO EN VENEZUELA 
Las primeras referencias a los aspectos 
malformativos craneocaudales, pueden ser 
apreciadas en América latina, en relación a las 
esculturas alusivas a las deformaciones craneales 
voluntarias, así como cráneos deformados, que son 
evidentes en múltiples culturas de la época 
precolombina, los cuales, en Venezuela, fueron 
hallados predominantemente alrededor del Lago de 
Valencia en el Estado Carabobo en La Pica; en el 
Estado Aragua en el cerro La Luna; en los raudales 
del Orinoco y en Los Andes; encontrándose 
multiplicidad de ellos, con datación por carbono 
catorce entre los 2000 y 800 años a.C., de los cuales 
los más representativos son las reproducciones de 
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la Venus de Tacarigua y el Morro de Guacara (datado 
de hace 4500 años); los cuales demuestran el 
cefalocentrismo de los pueblos precolombinos, el 
interés por las deformaciones, así como también 
aportan evidencia en conjunto a los hallazgos de 
cráneos y otros restos, sobre la presencia de 
alteraciones morfológicas de calota, base y unión 
occipitocervical tanto intencionales como congénitas 
en esos pueblos. (3,4) 
Dentro de la literatura venezolana, los defectos 
del tubo neural como estudios de caso, han tenido 
prevalencia sobre otras malformaciones 
craneocaudales, probablemente por su mayor 
frecuencia en la población general; siendo el primer 
caso reportado en Venezuela, un mielomeningocele el 
cual fue presentado en gaceta médica en Caracas 
por el Dr. Domingo Calatrava en 1918 y 
posteriormente intervenido quirúrgicamente, 
presentándose su seguimiento y evolución definitiva 
en el III Congreso Venezolano de Medicina en Valencia 
en 1921. Además, se atribuye al Dr. Calatrava el  
primer caso documentado y fotografiado de un 
Encefalocele Occipital en los años 20, el cual no fue 
publicado, pero se conserva la fotografía en cuestión, 
la cual se considera la primera documentada en la 
casuística venezolana. (5) 
Con el advenimiento de las técnicas de 
microscopía de luz y posteriormente la microscopía 
electrónica, inician los estudios de embriología y 
patología en Venezuela, con múltiples personajes que 
dieron luz a los conocimientos impartidos en las 
cátedras de la Universidad Central de Venezuela, La 
Universidad del Zulia y la Universidad de Los Andes, 
como pioneras de las ciencias emergentes; siendo 
una de los principales exponentes, la Dra. Carmen 
Hernández, quien en 1992 publica su obra de Manual 
de Neuroembriología clínica; realizada en conjunto 
con profesores adscritos a la ULA; donde describe 
todos los conocimientos manejados hasta la época 
dentro del haber venezolano, incluyendo las 
experiencias y hallazgos propios y de sus 
colaboradores dentro del marco del desarrollo 
normal y las patologías embriológicas del neuroeje y 
el raquis que lo contiene. (6) 
En cuanto al marco de experiencia 
neuroquirúrgica, el Dr. Abraham Krivoy y su equipo, 
son quienes mayor casuística y estudios han 
publicado en el país, en relación a multiplicidad de 
casos asociados a este grupo de trastornos 
malformativos del sistema nervioso y 
occipitocervicales, entre los cuales se mencionan a 
continuación: (3,5,7,8) 
- Formas clínicas incompletas del Síndrome de 
Klippel-Feil, tratándose de una publicación en 
1964 donde se describe un caso incompleto, 
constituyéndose el primer reporte registrado del 
mismo. 
- Siringomielias lumbares. Trabajo descriptivo de 
la siringomielia y presentación de casos 
asociados a su localización publicado en 1966. 
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- Encefaloceles. Experiencia personal. 
Presentación de 36 casos de encefaloceles 
intervenidos por el Dr. Abraham Krivoy hasta 
1970, siendo la mayor casuística reportada para 
la época, con descripción anatómica y 
embriológica así como discusión del manejo 
quirúrgico. 
- Malformaciones congénitas de la región 
lumbosacra. Trabajo descriptivo publicado en 
1972 que resume los conocimientos manejados 
para la época, en anatomía, desarrollo y manejo, 
así como descripciones y clasificaciones 
establecidas en ese momento. 
- Trastornos neurológicos de origen embrionario. 
Publicación de 1973 donde se exponen 
conocimientos sobre la patología 
neuroembriológica en general. 
- Senos Dermales. Su importancia clínica. Trabajo 
de 1975 donde se establece la importancia de los 
senos dermales como parte de las entidades de 
las espinas bífidas, asi como su significado clínico 
y patológico. 
- Contribución al estudio de los mielomeningoceles 
en Venezuela. Trabajo de experiencia personal del 
Dr. Abraham Krivoy donde describe sus 
conocimientos y experiencias en la patología 
mencionada, publicado en 1976. 
- Mielomeningoceles. Estudio clínico-quirúrgico de 
354 casos. Retoma lo descrito previamente y 
establece recomendaciones para manejo y 
conducta. Publicado en 1978. 
- Estado actual y futuro de las anomalías 
neurológicas congénitas. Trabajo descriptivo 
donde se discierne sobre causas, incidencia, 
evolución y conductas, con discusión sobre el 
destino del estudio y manejo de estas entidades, 
publicado en 1979, donde se mencionan la 
posibles causas y su prevención, tomando gran 
importancia la multifactorialidad de las mismas, 
sobre todo en el aspecto nutricional y el 
conocimiento del déficit de folatos como aspecto 
de gran relevancia. 
- Anomalías del Sistema nervioso central en 
pediatría. Trabajo publicado por Krivoy en 1985, 
en Chile, donde discierne sobre los aspectos más 
relevantes de la época sobre la etiología, tipos y 
descripciones de dichas patologías. 
- Técnicas para el cierre quirúrgico de 
mielomeningoceles. Trabajo publicado en 1988 
donde se describen los avances y propuestas del 
cierre, según la experiencia de sus autores, así 
como las recomendaciones para realizarlo.  
- Senos Dermales. Trabajo descriptivo y de 
experiencia personal de los Drs. Krivoy donde se 
discute la anatomía, casos y resolución de los 
mismos, publicado en 1993. 
- Mortalidad perinatal y su relación con los 
defectos del tubo neural. Uno de los primeros 
trabajos en Venezuela, así como uno similar en 
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1980, que presentan la importante relación entre 
las malformaciones congénitas y el pronóstico 
negativo en la evolución neonatal, publicado en 
1993. 
- Actualización en Diastematomielia. A propósito de 
un caso. Se describen los aspectos 
embriológicos, patológicos y clínicoquirúrgicos 
de esta patología, asi como la resolución y 
evolución de un caso, publicado en 2002. 
Durante todo el lapso descrito, surge la 
Sociedad Venezolana de Espina Bífida, que nace en 
1985, como entidad enfocada a desarrollar 
herramientas para fortalecer el manejo médico-
quirúrgico de los pacientes afectados, compartir 
información y conocimientos en relación al control y 
prevención de la misma y brindar apoyo a padres y 
pacientes, la cual ha sido ejemplo para otras 
asociaciones similares que han surgido en el 
territorio nacional. 
Sin embargo, a pesar de los trabajos clínicos y 
descriptivos mencionados, las estadísticas se han 
manejado de forma inconstante, por lo que surgen 
diferentes trabajos a nivel nacional para establecer 
incidencia de estas malformaciones, obteniéndose a 
nivel nacional una incidencia de 1,8 casos por cada 
1000 nacidos vivos en 2007, inferior a la incidencia 
encontrada en el Estado Lara en el HCU-AMP (que 
para 1988 era de 5,1 casos por 1000 nacidos vivos),  
donde en 2002 se reportó que alcanzaba los 3 casos 
por 1000 nacidos vivos. Siendo para la época, 
ampliamente considerado el déficit de folatos como 
de gran importancia dentro de lo multifactorial de la 
enfermedad, así como también, en esa década, se 
estudia el efecto de pesticidas, el pulgón de la papa, y 
el consumo humano de plantas y animales afectados, 
como otros elementos con participación probable en 
la patogenia de estas entidades nosológicas en 
Venezuela. (1,2) 
En otro sentido, dentro de los conocimientos 
recientes, para 2002, el Dr. Saul Krivoy publica su 
experiencia en la neuroendoscopia, donde incluye 4 
casos de resolución de siringomielias por técnica 
neuroendoscópica. (9)  
Siguiendo la línea de nuevos avances, en 2005 
se publica en Maracay, el primer estudio venezolano 
que relaciona alteraciones en las vellosidades 
placentarias con la génesis de malformaciones de 
Chiari tipo 2, con descripción de la información de la 
literatura, y reportando los hallazgos en un caso 
estudiado por microscopía de barrido en nuestro 
país en el Estado Aragua. (10)  
Bajo el mismo contexto, en 2011, Potenziani 
publica su trabajo “Enfermedades Neurológicas y 
Trastornos Urinarios” donde en su descripción, 
menciona que patologías de la unión occipitocervical, 
como la malformación de Chiari, asi como  
Siringomielia y Siringobulbia, pueden manifestar 
importantes alteraciones urinarias, que pueden tener 
evolución satisfactoria si se considera la resolución 
del problema neuroquirúrgico de base. (11) 
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En la actualidad, el manejo multidiciplinario y 
multisistémico de los pacientes afectos con 
trastornos malformativos congénitos, e incluso 
adquiridos, se mantiene como criterio primordial del 
control de estas patologías, lo que ha permitido el 
trabajo en conjunto de  diferentes disciplinas y 
sociedades con la finalidad de alcanzar el éxito en la 
evolución del paciente; hecho plasmado en el estudio 
de Gil, “Perfil antropométrico, bioquímico y 
electrolítico en neonatos con mielomeningocele” en 
2013, donde plantea la importancia de la visión 
general del paciente para lograr un manejo 
satisfactorio. 
DISCUSIÓN 
De lo anteriormente expuesto, se pone en 
manifiesto la importante cantidad de publicaciones 
previo a la década de los 90 en nuestro país, que 
manifestó un importante interés general por la 
patología malformativa del sistema nervioso central, 
que actualmente se ve francamente disminuido, sin 
haber llegado a dilucidar todos los aspectos 
necesarios para lograr un control adecuado den 
prevención, manejo y resolución de dichas 
enfermedades, lo cual debe ser meta para los 
médicos que deben enfrentarse a estas situaciones. 
 
CONCLUSIÓN 
La patología malformativa congénita y los 
defectos del cierre del tubo neural, constituyen una 
importante causa de morbimortalidad a nivel 
nacional; a pesar de las fallas estadísticas, la historia 
nos brinda conocimientos y experiencias suficientes 
para guiar las destrezas adquiridas en pro del 
manejo exitoso de los pacientes, sin olvidar la 
necesidad de publicar los conocimientos nuevos, así 
como la casuística nacional, lo que permitiría dibujar 
un panorama más exacto de la verdadera realidad de 
estos trastornos en Venezuela. 
En el estado Lara, actualmente se sigue 
observando y sintiendo la importancia de estas 
malformaciones, las cuales representan una 
importante causa de morbilidad infantil evidenciable 
en el HCU-AMP y el HUPAZ, lo que invita a los 
facultativos a continuar desempeñando el trabajo en 
la localidad, siguiendo todas las experiencias 
acumuladas en la historia nacional e internacional de 
estos trastornos para lograr un manejo óptimo de 
nuestros pacientes. 
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Nota de Arte de la Revista 
 
Autora: Frida Kahlo/ Nombre de la Obra: Columna Rota 1944 
 
En este autorretrato, la artista se pinta sola, 
llorando en una vasta llanura bajo un cielo 
tormentoso reflejando su angustia frente a su dolor 
físico y emocional. Su salud se había deteriorado 
hasta el punto de tener que llevar un corsé de acero 
para sujetar su columna vertebral durante cinco 
meses. Las correas del corsé parecen ser lo único 
que aguanta el cuerpo roto de la artista en una pieza. 
Una columna jónica, rota en varias partes, 
representa su columna dañada. La dramática 
abertura en su cuerpo y las fisuras del seco paisaje 
se convierten en símbolos del dolor.  
Frida Kahlo fue una pintora mexicana nacida en 
1907 que desarrolló su propio estilo distintivo 
inspirado en el arte popular mexicano e influida por 
su marido Diego Rivera. El tema central de las obras 
de Frida Kahlo es su propia experiencia vital, la 
representación de sucesos autobiográficos tal y 
como ella los siente. Son frecuentes los símbolos de 
dolor, sufrimiento, sexualidad y soledad. Muy propicia 
la obra para entender los sentimientos y respuestas 
humanas viviendo en condiciones de diversidad 
funcional, en especial los relacionados con la 
columna vertebral.  
